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서      론
Rosai-Dorfman disease(RDD)는 1969년 Rosai와 Dorfman
에 의해 sinus histiocytosis with massive lymphadenopathy 
(SHML)라는 병명으로 처음 기술되었으며 현재까지 그 원인
에 대하여 완벽히 밝혀지지 않은 드문 질환이다.1) Rosai-Dor-
fman disease는 조직학적으로 림프절의 조직구 과생성 및 축
적을 특징으로 하는 질환으로서 국내에서는 지금까지 20예가 
보고된 바 있다. RDD는 경부에서 주로 발생하며 통증이 없는 
양측성의 경부 림프절 종대가 가장 흔한 증상이다. 전체 환자 
중 1/3 환자에서 림프절 외 증상을 보이는데 그 중 두경부 영
역이 2/3를 차지하며 두경부의 주된 침범 부위는 비강과 부비
동이나 그 외에도 구강, 편도, 후두, 기관 등의 기도 및 이하선, 
악하선 등의 침샘, 안와 등에도 호발한다. RDD의 흔한 임상 
소견은 발열, 야간 발한 및 체중 감소이며 각 침범 부위에 따
라 비폐색, 비루, 안구돌출, 인후통, 호흡곤란, 천명 등의 증
세를 보일 수 있고 혈액 검사에서 백혈구증다증, 정구성 혹은 
소구성 빈혈, 적혈구 침강 속도 증가, 과감마글로불린혈증을 
동반할 수 있다.2) 국내에서 보고된 증례는 주로 피부, 두개내, 
결막 등의 림프절 외 침범에 대한 증례3,4)이며 경부에 발생한 
보고는 1예5)로 본 저자들은 57세 남자 환자로 경부림프절, 성
문하부 및 비강에 발생한 RDD 1예를 체험하였기에 보고하는 
바이다.
증      례
당뇨 외 특이 내과적 과거력 없는 57세 남자 환자 20년 전부
터 지속된 좌측 무통성 경부 종괴와 최근 심해지고 있는 음성
변화와 호흡곤란을 주소로 내원하였다. 환자는 중앙아시아 
소속 국가의 국민으로서 치료를 위해 잠시 한국을 방문하였
다. 병력 청취 상 환자 경한 애성과 호흡곤란을 호소 하였으며, 
경부 촉진 시 좌측 경부 레벨 II에서 약 15×15 mm 크기의 림
프절 비대 소견이 확인되었고 이는 부드럽고 고정되어 있지 않
아 가동적이며 통증을 동반하지 않는 특징을 보였다. 후두내
시경에서 성문하부의 좌측 후벽에서 기관 내로 돌출된 종물
이 관찰되었으며 이로 인해 기도의 약 50%가 막히는 양상 관찰
되었다. 또한, 비강경 검사 상 비중격 전방부의 심한 비후와 경
구개 전방 중앙 부분 촉진 상 비강저 연질화 되어있고 파동 양
상 관찰되었다. 
경부, 성문하 종물 및 비강저에 대한 평가를 위해 후두미세
진동검사(Fig. 1) 및 경부 전산화 단층촬영(Fig. 2)을 시행하였
다. 후두미세진동검사에서 양측 성대의 움직임 및 성대의 진동
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성 파형 모두 정상으로 관찰되었으며 좌측 성대의 부종이 확
인되었고 성문하 종괴로 인해 기도의 일부가 막혀 있는 양상
(Fig. 1A)이었으나 발성 시 성대 접촉에는 큰 영향이 없었다
(Fig. 1B). 경부 전산화 단층촬영에서 좌측 성문하부 부위 10
×7 mm 크기의 조영 감소를 보이는 점막하 병변(Fig. 2A)이 
확인되었고 좌측 경부 레벨 II에 조영 증강되는 균질한 양상
을 보이는 17×12 mm 크기의 림프절 비대 소견이 관찰되었다
(Fig. 2B). 또한 비중격 전방부는 염증성 점막 비후 보이며 비
강저와 경구개의 일부 염증성 변화 소견 및 사골동에 조영 감
소를 보이는 병변 관찰되었다(Fig. 2C). 
이에 상기 성문하 종물, 경부 종물, 비강에 대해 조직학적 확
인 및 좁아진 기도에 대한 기도 확보가 필요할 것으로 사료되
어 후두미세수술 및 좌측 림프절에 대한 완전 절제 생검 및 
비강 내 병변 절제 생검 수술 계획하였다. 성문하 종괴로 통상
적인 기관 삽관 어려울 것으로 예상되어 의식하 기관 삽관 시
행 후 전신마취 진행하였으며 수술 중 동결절편검사에서 성
Fig. 1. Preoperative stroboscopy. 
Stroboscopy shows bulging exo-
phytic mass originated from subglot-
tis. Airway obstruction is shown more 
than 50% on inspiration because 
of mass effect of subglottis (* : Sub-
glottic mass, left).
Fig. 2. Preoperative neck CT axial image. CT image shows low density submucosal lesion on left subglottic area (A). Borderline lymph 
node at left level II area is also noted (B). Nasopalatine bony portion margin is not well demarcated because of inflammatory 
change of nasal cavity (C).
A B C
A B
Fig. 3. Fungating mass lesion origi-
nated from left subglottis is noted 
and removed using alligator for-
cep under Dedo scope (A). After 
subglottic mass removal, airway 
patency is verified (B).
Rosai-Dofmann병, 음성변화
- 44 -
문하부 병변, 비강저, 사골동 점막 병변과 경부 림프절에 대해 
염증성 병변 및 림프종 의심되는 소견 확인되었다. 이에 CO2 
레이저를 이용하여 성문하부 병변에 대해 육안적으로 확인
되는 병변을 완전 제거 시행(Fig. 3B)하였고, 경부 림프절 레벨 
II 부위의 확인되는 림프절 2개 병변에 대해 완전 절제술 시
행 후 사골동 내 병변과 비강저의 점막 병변에 대해 조직 절제 
및 생검 시행 후 수술 종료하였으며, 최종 조직 검사 결과에서 
경부 림프절에 대해 림프구를 탐식한 조직구의 침윤이 관찰
되었으며 면역조직화학 염색에서 S-100 단백에 양성으로 Ro-
sai-Dorfman병으로 확진되었다(Fig. 4). 한편, 성문하부, 비강
저, 사골동의 병변에 대해서는 급성 및 만성 염증성 소견으로 
명확한 조직구 침윤이 관찰되지는 않으나 염증으로 인한 조직
의 자연적인 결함에 의한 것으로 생각되며 경부에서 확인된 
RDD와 동일한 병리 소견으로 확인되었다. 
환자 외국 분으로 수술 후 특별한 합병증 없이 퇴원 후 귀국
하였다. 수술 후 성문하 병변은 제거되어 상기도 개방성의 유지
는 거의 완벽하게 확인(Fig. 5)되었으며 주관적인 증세 또한 변
화를 보이지 않았다. 
고      찰
RDD는 드문 조직구 질환으로 1969년 Rosai와 Dorfman에 
의해 용어 “sinus histiocytosis with massive lymphadenop-
athy(SHML)”이란 독립된 질환으로 정의되었다. 본 질환의 병
인은 기능적인 조직구 축적 현상에 기인하여 RDD와 더불어 
발생 가능한 자가면역질환, 혈액학 종양 및 감염 후 상태 등에
서 보다 활성화된다. 실제적으로 Herpesvirus 6(HHV-6), Ep-
stein-Barr virus(EBV) 등의 여러 바이러스가 RDD의 가능성 
있는 위험인자로 언급되고 있다.6,7)
RDD의 유발 원인은 명확하게 이해된 것은 없으나 그 치료 
원칙은 질병의 심각도 또는 침범하는 장기에 따라 다르게 나
타난다. 이름에서와 같이 이 질환의 확진은 조직 검사로 이루
어지며 조직학적 특징으로는 투명한 세포질과 둥근핵을 가진 
크기가 큰 조직구들의 변연 부위에 탐식된 림프구들(emperi-
opolesis)이 관찰된다는 것이다. 하지만 세포의 조직학적 모
양만으로 질환에 대한 확진은 어렵고, 단핵구-거대세포 특징
을 지니는 CD68과 S-100의 면역조직화학염색에 특이적으로 
양성을 나타낼 경우 본 질환을 확진할 수 있다. 병리학적으로 
CD68외에도 CD163, α1-antichymotrypsin, α1-antitrypsin, 
fascin과 HAM-56에 양성을 보이는 반면, CD1a에는 전형적
으로 음성을 나타낸다.8) 또한, RDD 병변은 IL-6에 중등도 
발현을 보이는데 이는 다클론 형질세포증가증(polyclonal 
plasmacytosis), 고면역글로블린혈증(hypergammaglobu-
linemia) 등과 연관 있을 수 있다. 한편, RDD 병변은 IL-1β 및 
Fig. 4. Inflammatory lymphocyte in-
filtration around and inside of the 
thickened fibrous capsule (A). Fol-
licular effacement with sinusoidal 
dilatation showing diffuse infiltra-
tion of lymphophagocytic histio-
cytes (emperipolesis), accompanied 
by variable inflammatory infiltrates 
and thickened fibrous capsule (B). 
A B
Fig. 5. Postoperative stroboscopy. 
Vocal cord mobility is intact and 
airway patency is also intact after 
subglottic bulging mass removal 
status (A). Vocal cord margin is reg-
ular and well-healing status is shown 
as granulation tissue (B).
A B
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TNF-α를 강하게 발현하는 경향이 있다.9) 이와 같은 사이토
카인의 강한 발현은 RDD의 전신 증상과도 연관지어 생각해 
볼 수 있다. 조직학적으로 RDD는 반드시 랑게르한스 세포조
직구증(Langerhans cell histiocytosis, LCH), 감염성 및 림프
구증식성 질환 등과 감별해야 한다. S-100 면역조직화학염색
은 RDD와 다른 질환들과의 감별에 유용하게 사용될 수 있다.
RDD는 어느 나이에서나 발생할 수 있다. 독립적인 두개내 
병변을 보이는 경우 나이가 많은 환자에서의 보고가 많으나 
일반적으로 어린이나 젊은 성인에서의 발생율이 높게 보고되
고 있다. 국내에서 보고된 증례 4례는 대부분 30대 미만의 젊
은 성인에서 발생된 것에 반해 본 증례의 경우 57세로 비교
적 중년기에 발생한 것으로 볼 수 있다.5,10-12) 
RDD의 가장 흔한 임상 양상은 양측 무통성 림프절 종대
로 발열, 야간 발한 및 체중 감소를 동반한다. 종격동, 서혜부 
및 후복막 림프절 또한 침범 가능하며, 증례의 약 43%에서 보
고되는 림프절외 침범 부위는 피부, 연조직, 상기도, 뼈 및 눈 
등이 있다.13) 두경부에 침범한 증례는 전체에서 약 22%를 차
지하는데 가장 흔하게 침범하는 부위는 비강, 두 번째로 흔한 
부위는 이하선으로 보고되었다.8) 본 증례에서 특이한 사항은 
양측 림프절 비대가 아닌 일측성 림프절 비대로 나타났으며 
성문하 종물 역시 일측에 국한되어 나타난 것을 볼 수 있다.
또한, RDD의 혈액 검사는 비특이적으로 진단에 영향을 미
치진 않으나 적혈구 침강 속도의 증가 소견을 보이거나 호중구 
증가와 림프구 감소를 동반한 빈혈이 있는 경우 불량한 예후
와 연관이 있는 것으로 알려져 있다. 본 증례의 경우 말초혈액 
검사에서 특이 이상 소견을 보이지 않았고 서서히 성장하는 특
징을 보였기 때문에 예후는 양호할 것으로 예상된다. F-18 양
전자 단층촬영이 전신성 RDD 환자에 있어 치료의 반응을 평
가하는데 민감하다고 알려져 있으나 양전자 단층촬영을 치료
에 대한 반응을 평가하기 위한 영상 도구로 사용하는 데에는 
한계가 있을 것으로 보인다.14) 
RDD의 치료로 아직 정립된 바는 없다. 질환 자체가 서서히 
발생하고 환자의 약 반수에서 자연 관해되는 질환으로 알려
져 있어 보통의 경우 특별한 치료는 필요 없고, 전신 증상을 
나타내거나 중요 장기나 기관을 침범하여 임상양상을 유발하
는 경우에 한하여 치료가 필요하게 된다.15) 임상 양상이 생명
에 위협을 줄 만큼 심각한 경우가 아닐 경우에는 낮은 용량의 
스테로이드를 장기간 사용할 경우 도움이 될 수 있으나 약물
치료의 적정 기간은 아직 명확하게 확립되지 않았다.16,17) 스
테로이드 약물 자체가 전신에 미치는 영향이 있기 때문에 약
을 장기간 사용할 경우 전신적인 평가를 하며 사용해야 할 것
이다. 한편, 거대한 림프절의 급속한 확대 및 림프절외 침범
으로 중요 장기 압박 등이 발생하게 될 경우 수술적 치료 및 
고용량 스테로이드 약물치료가 필요하며 방사선 치료 역시 고
려될 수 있다. 본 증례에서는 성문하 병변으로 인해 기도의 
50% 이상이 좁아져 있는 양상 관찰되어 수술적 완전 절제술
을 계획하였고 최종 병리결과 RDD가 진단되어 기도의 확보
가 안정적으로 유지되었기에 자연 관해를 기대하여 방사선 치
료 등 추가 치료를 고려하지는 않았다. 
본 증례는 림프절외 침범으로 Rosai-Dorfman disease가 두
경부 영역 중 경부, 성문하부와 비강에 발생한 특징을 가지고 
있다. 대개 자연 관해의 경과를 취하지만 본 증례에서와 같
이 기도 협착을 유발하는 등 생명에 지장을 초래할 정도이면 
나이가 많을 경우라도 수술적 치료가 필요하게 된다. 진단은 
면역조직화학염색을 통한 확진이 필요하며 아직 그 빈도가 매
우 드물고 치료원칙이 정립되지 않은 바 병리학적 및 생물학
적 이해를 바탕으로 본 질환을 이해한다면 새롭고 보다 효율
적인 치료 방침이 형성될 수 있을 것이라 생각한다. 또한 국내
에서는 RDD에 대한 증례가 상대적으로 적은 상황으로 향후 
유사한 증례의 치료에 있어 지침이 될 수 있을 것으로 판단된다. 
중심 단어 : Rosai-dorfman병ㆍ음성변화. 
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